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    ﺷﻴـﻮع ﺳ ـــﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛــﺮ ١ در ٠٠٠٥٢-٠٠٠٠٣ ﺗﻮﻟــﺪ 
ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ)١و ٢(. اﻳﻦ ﺳﻨﺪرم ﻧﻮروﻟﻮژﻳﻚ در دﺧﺘﺮان ﺑﻪ ﻣـﻴﺰان 
ﺑﻴﺸﺘﺮي ﻧﺴﺒﺖ ﺑﻪ ﭘﺴﺮان دﻳﺪه ﻣﻲﺷﻮد.  
    اﻳﻦ ﺳﻨﺪرم ﺑﻮﺳﻴﻠﻪ ﻳﻚ ﺗﺮﻳﺎد ﻣﺸﺨﺺ ﻣﻲﺷﻮد ﻛﻪ ﺷــﺎﻣﻞ 













ﭼـﻬﺎرم و ﺑـﺰرﮔـﻲ ﺣﻔ ــﺮه ﺧﻠﻔــﻲ ﺑــﺎ ﺟﺎﺑﺠــﺎﻳﻲ ﺳــﻴﻨﻮس 
ﺗﺮاﻧﺴﻮرس، ﺗﻨﺘﻮرﻳﻮم و ralucroT ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ)٣و ٤(.  
    ﻣﻬﻤﺘﺮﻳﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎري وﺟﻮد اﺗﺴﺎع وﺳﻴﻊ ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم اﺳـﺖ 
ﻛﻪ ﺑﻪ ﺻﻮرت ﻛﻴﺴﺖ درآﻣﺪه و ﺳﻘﻒ آن ﺗﻮﺳﻂ ﻳﻚ ﻏﺸ ــﺎي 
ﻧﻮروﮔﻠﻴﺎل ﻋﺮوﻗﻲ ﭘﻮﺷﻴﺪه ﺷﺪه اﺳﺖ)٣، ٤و ٥(.  
ﭼﻜﻴﺪه  
    ﺳﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛﺮ در ﺳﺎل ٤١٩١ ﺗﻮﺳﻂ ydnaD، nafkcalB ﺗﻮﺻﻴﻒ ﺷﺪ. اﻳﻦ ﺳﻨﺪرم ﺑﻮﺳﻴﻠﻪ ﻳﻚ ﺗﺮﻳﺎد، ﻣﺸﺨﺺ
ﻣﻲﺷﻮد ﻛﻪ ﺷﺎﻣﻞ آژﻧﺰي ﻛﺎﻣﻞ ﻳﺎ ﻧﺴﺒﻲ ورﻣﻴﺲ ﻣﺨﭽﻪ، دﻳﻼﺗﺎﺳﻴﻮن ﻛﻴﺴﺘﻴﻚ ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم و ﺑ ــﺰرﮔـﻲ ﺣﻔـﺮه ﺧﻠﻔـﻲ ﺑـﺎ
ﺟﺎﺑﺠﺎﻳﻲ ﺳﻴﻨﻮس ﺗﺮاﻧﺴﻮرس ـ ﺗﻨﺘﻮرﻳﻮم و ralucrot ﺑﻪ ﻃﺮف ﺑﺎﻻ ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ. ﻣﻬﻤﺘﺮﻳﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎري در اﻳﻦ ﺳﻨﺪرم وﺟـﻮد
اﺗﺴﺎع وﺳﻴﻊ ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم اﺳﺖ ﻛﻪ ﺑﻪ ﺷﻜﻞ ﻛﻴﺴﺖ در آﻣﺪه و ﺳﻘﻒ آن ﺗﻮﺳﻂ ﻳﻚ ﻏﺸﺎي ﻧﻮروﮔﻠﻴ ــﺎل ﻋﺮوﻗـﻲ ﭘﻮﺷـﻴﺪه
ﻣﻲﺷﻮد. اﻳﻦ ﻛﻴﺴﺖ ﺑﻪ ﺻﻮرت ﻓﺘﻖ ﺑﻪ ﻃﺮف ﭘﺎﻳﻴﻦ ﺟﺎﺑﺠﺎ ﻣﻲﺷﻮد و ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻓﺸﺎر، ﺳﺒﺐ ﺟﺪاﺷ ــﺪن ﻧﻴﻤﻜﺮهﻫـﺎي ﺧﻠﻔـﻲ
ﻣﺨﭽﻪ و ﺟﺎﺑﺠﺎﻳﻲ آﻧﻬﺎ ﺑﻪ ﻃﺮﻓﻴﻦ و ﺟﻠﻮ ﻣﻲﮔ ــﺮدد. ورﻣﻴـﺲ و ﺷـﺒﻜﻪ ﻛﻮروﺋﻴـﺪ ﺑـﻪ ﺻـﻮرت ﺧﻄـﻲ )ﺑـﻪ ﻋﻠـﺖ آژﻧـﺰي(
ﻣﻲﺑﺎﺷﻨﺪ. ﺗﺸﻜﻴﻞ ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم اﻏﻠﺐ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻣﺎﻣﺒﺮاﻧﻬﺎ ﻣﺘﻮﻗﻒ ﺷﺪه و ﻳﺎ آژﻧﺰي ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم وﺟﻮد دارد. ﻳﻚ ﻧﻮع از اﻳ ــﻦ
ﺳﻨﺪرم ﻛﻪ از اﻧﻮاع ﻛﻼﺳﻴﻚ دﻧﺪيواﻛـــﺮ ﺷﺎﻳﻌﺘـــﺮ اﺳﺖ، اﺗﺴﺎع ﻛﻴﺴﺘﻴــــﻚ ﺑﻄـﻦ ﭼﻬــــﺎرم و ﻫﻴﭙـﻮﭘـﻼزي ورﻣﻴـﺲ
ﻣﺨﭽﻪ، ﺑﺪون ﺑﺰرﮔﻲ ﺣﻔﺮه ﺧﻠﻔﻲ ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ. اﻳﻦ ﻓﺮم      ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬﺎي ﺣﻔﺮه ﺧﻠﻔﻲ را ﺷﺎﻣﻞ ﻣﻲﺷﻮد. ﺗﻘﺮﻳﺒﺎﹰ ٠٩% ﺑﻴﻤـﺎران
ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟﻲ دارﻧﺪ و ﺗﻌﺪادي از ﺑﻴﻤﺎران آﻧﻮﻣﺎﻟﻴﻬﺎي دﻳﮕﺮي ﻧﻴﺰ ﻫﻤﺮاه اﻳﻦ ﺳــﻨﺪرم دارﻧـﺪ ﻛـﻪ ﻋﺒـﺎرﺗﻨﺪ از: اﻧﺴﻔﺎﻟﻮﺳـﻞ
اوﻛﺴﻲﭘﻮت، آﻧﮋﻳﻮﻣﺎي ﺻﻮرت، ﺷﻜﺎف ﻛﺎم در ﺧﻂ وﺳﻂ، ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬﺎي ﻗﻠﺒﻲ ﻋﺮوﻗﻲ و ﻛﻠﻴﻪ ﻛﻴﺴﺘﻴﻚ. ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟﻲ در
زﻣﺎن ﺗﻮﻟﺪ دﻳﺪه ﻧﻤﻲﺷﻮد اﻣﺎ اﻏﻠﺐ در ٣ ﻣﺎﻫﮕﻲ ﻇﺎﻫﺮ ﻣﻲﺷﻮد. در ﺑﻌﻀﻲ ﻣﻮارد ﻫﻴﺪروﺳــﻔﺎﻟﻲ ﭘﻴﺸـﺮﻓﺖ ﻧﻤﻲﻛﻨـﺪ و در
ﻃﻮل زﻧﺪﮔﻲ ﺑﺪون ﻋﻼﻣﺖ ﺑﺎﻗﻲ ﻣﻲﻣﺎﻧﺪ. ﺗﺸﺨﻴﺺ ﻗﺒﻞ از ﺗﻮﻟﺪ، ﺑﻮﺳﻴﻠﻪ ﺳﻮﻧﻮﮔﺮاﻓﻲ و ﭘﺲ از ﺗﻮﻟﺪ، ﺑﻮﺳﻴﻠﻪ TCاﺳـﻜﻦ و
IRM ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ. در ﺻﻮرت ﭘﻴﺸﺮﻓﺖ ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟﻲ درﻣﺎن آن ﺟﺮاﺣﻲ اﺳﺖ. ﻗﺒﻞ از ﺗﻮﻟﺪ در ٠١ ﺟﻨﻴﻦ، ﺗﺸ ــﺨﻴﺺ ﺳـﻨﺪم
دﻧﺪيواﻛﺮ ﺗﻮﺳﻂ ﺳﻮﻧﻮﮔﺮاﻓﻲ داده ﺷﺪه ﻛﻪ ﭘﺲ از ﺗﻮﻟﺪ، در ٨ ﻣﻮرد ﺑﺎ IRM ﺗﺸـﺨﻴﺺ ﺗـﺄﻳﻴﺪ ﮔﺮدﻳـﺪ. ٢ ﻣـﻮرد ﺳـﻨﺪم
دﻧﺪيواﻛﺮ در ﻳﻚ ﺧﺎﻧﻮاده دﻳﺪه ﺷﺪ ﻛﻪ واﻟﺪﻳﻦ اﻫﻞ ﺗﺮﻛﻴﻪ ﺑﻮدﻧﺪ. ١ ﻣﻮرد از آﻧﻬﺎ ﭘﺴﺮ و ﻓﺮزﻧﺪ ﺳﻮم ﺧﺎﻧﻮاده ﺑﻮد ﻛﻪ اﻳﻦ
ﻧﻮزاد ﭘﻠﻲداﻛﺘﻴﻠﻲ داﺷﺖ و در ٥ ﻣﺎﻫﮕﻲ ﻓﻮت ﻛﺮد. ﻣﻮرد دﻳﮕﺮ دﺧﺘﺮ ﻫﻤﻴﻦ ﺧﺎﻧﻮاده و ﺣﺎﺻﻞ ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ ﭘﻨﺠﻢ ﺑﻮد ﻛﻪ در ١
ﺳﺎﻟﮕﻲ ﻓﻮت ﻛﺮد. در اﻳﻦ ﻣﻘﺎﻟﻪ ﻧﻮزاد ١ روزه ﺑﺎ ﺳﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛﺮ ﻣﻌﺮﻓﻲ ﻣﻲﺷﻮد.    
     
ﻛﻠﻴﺪواژهﻫﺎ: ١ – ﺳﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛﺮ    ٢ – ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟﻲ    ٣ – آﭘﻼزي ورﻣﻴﺲ    
I( اﺳﺘﺎدﻳﺎر ﺑﻴﻤﺎرﻳﻬﺎي ﻛﻮدﻛﺎن، ﻓﻮق ﺗﺨﺼﺺ ﻧﻮزادان، ﺑﻴﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺷﻬﻴﺪاﻛﺒﺮآﺑﺎدي، ﺧﻴﺎﺑﺎن ﻣﻮﻟﻮي، داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ و ﺧﺪﻣﺎت ﺑﻬﺪاﺷﺘﻲ ـ درﻣﺎﻧﻲ اﻳﺮان، ﺗﻬﺮان. 
١
٣
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٠٤      ﻣﺠﻠﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ اﻳﺮان                                                                                             ﺳﺎل ﻧﻬﻢ/ ﺷﻤﺎره٨٢/ ﺑﻬﺎر ١٨٣١   
    ﺗﻘﺮﻳﺒـــــﺎﹰ ٠٩% ﺑﻴﻤــﺎران ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟــ ـــــﻲ دارﻧــــــﺪ و 
ﺗﻌـــﺪادي از ﻧﻮزادان ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬﺎي دﻳﮕـــﺮي ﻧـﻴﺰ ﻫﻤـــــﺮاه 
آن دارﻧــــﺪ ﻛــﻪ ﺷﺎﻣــــﻞ آژﻧــﺰي ورﻣﻴـــــﺲ ﻣﺨﭽــــﻪ، 
ﻛـﻮرﭘــــﻮس ﻛـــﺎﻟﻮزوم، اﻧﺴﻔﺎﻟﻮﺳـــــﻞ اوﻛﺴــﻲﭘــــﻮت، 
آﻧﮋﻳﻮﻣــﺎي ﺻــــﻮرت، ﺷــﻜﺎف ﻛــﺎم در ﺧــﻂ وﺳ ــــﻂ و 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳــﻬﺎي ﻗﻠﺒـــــﻲ ﻋﺮوﻗـــــﻲ و ﻛﻠﻴ ــــﻪ ﻛﻴﺴﺘﻴــــــﻚ 
ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ)١، ٢، ٣و ٦(.  
    ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟﻲ در زﻣﺎن ﺗﻮﻟ ــﺪ دﻳـﺪه ﻧﻤﻲﺷـﻮد، اﻏﻠـﺐ در ٣ 
ﻣـﺎﻫﮕﻲ ﻇـﺎﻫﺮ ﺷـﺪه و در ٠٨%  ﻣـﻮارد در ١ ﺳـﺎﻟﮕﻲ ﺛ ـــﺎﺑﺖ 
ﻣﻲﮔﺮدد)١و ٢(.  
    در ﺑﻌﻀـــﻲ ﻣﻮارد ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟـــﻲ ﭘﻴﺸﺮﻓﺖ ﻧﻤﻲﻛﻨــــــﺪ 
و اﻳـﻦ ﺷﺮاﻳــــﻂ ﺑـﺪون ﻋﻼﻣــــﺖ در ﻃـﻮل زﻧـﺪﮔـﻲ ﺑ ــﺎﻗﻲ 
ﻣﻲﻣﺎﻧﻨﺪ.  
    ﻋﻼوه ﺑﺮ ﻫﻴﺪروﺳ ــﻔﺎﻟﻲ، رﻧـﮓﭘﺮﻳـﺪﮔـﻲ، آﺗﺎﻛﺴـﻲ، ﺗﻨﻔـﺲ 
ﻏﻴﺮﻃﺒﻴﻌﻲ، ﺗﺸﻨﺞ و اﻛﺴﻲﭘﻮت ﺑﺮﺟﺴﺘﻪ ﻣﻤﻜ ــﻦ اﺳـﺖ وﺟـﻮد 
داﺷﺘﻪ ﺑﺎﺷﺪ. ﻋﻘﺐﻣﺎﻧﺪﮔﻲ ذﻫﻨﻲ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳـﻬﺎي ﻣﻐـﺰي 
در اﻳﻦ ﻧﻮزادان ﺷﺎﻳﻊ اﺳﺖ)١، ٢و ٦(. ﻧﻘﺺ اﺳﺎﺳﻲ ﺟﻨﻴﻨـﻲ در 
اﻳﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎري ﻫﻨﻮز ﻣﻮرد ﺑﺤﺚ ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ.  
    اﻳﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎري ﺑﻪ اﻧﺴﺪاد ﺳﻮراﺧﻬﺎي ﻟﻮﺷﻜﺎ و ﻣﺎژﻧﺪي ﺑ ـﻪ 
٣ دﻟﻴﻞ ارﺗﺒﺎط ﻧﺪارد.  
    ١- اﻳﻦ ﺳﻮراﺧﻬﺎ در ٠٨%  ﻣﻮارد ﺑﺎز ﺑﻮدهاﻧﺪ.  
    ٢- ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬﺎي ورﻣﻴﺲ و ﺑﻄﻦ ﭼ ــﻬﺎرم در اﻳـﻦ ﺳـﻨﺪرم 
ﻗﺒﻞ از ﺗﻜﺎﻣﻞ ﺳﻮراﺧﻬﺎي ﻟﻮﺷﻜﺎ و ﻣﺎژﻧﺪي اﻳﺠﺎد ﻣﻲﺷﻮد.       
    ٣- ﻓﻘﺪان ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟﻲ در زﻣﺎن ﺗﻮﻟــﺪ در اﻏﻠـﺐ ﻧـﻮزادان 
ﻧﺸﺎن دﻫﻨﺪه اﻳﻦ ﻣﻄﻠﺐ اﺳﺖ ﻛﻪ ﻫﻨﻮز در اﻳ ــﻦ زﻣـﺎن ﺟﺮﻳـﺎن 
FSC وﺟﻮد دارد)١و ٢(.  
    ﺳﻮﻧـﻮﮔﺮاﻓـﻲ ﻗﺒـﻞ از ﺗﻮﻟـﺪ ﻣﻤﻜـﻦ اﺳـﺖ ﻫﻴﺪروﺳــﻔﺎﻟﻲ و 
ﺑﺰرﮔﻲ ﺑﻄﻨﻬﺎ را ﻧﺸﺎن دﻫﺪ.  
    ﺗﺸﺨﻴﺺ ﺑﻌﺪ از ﺗﻮﻟﺪ ﺑﻮﺳﻴﻠﻪ TCاﺳﻜﻦ و IRM ﻣﻲﺑﺎﺷـﺪ 
ﻛـﻪ اﺗﺴـﺎع ﺑﻄـﻦ ﭼـﻬﺎرم و ﺑـﺰرﮔــﻲ ﺣﻔـﺮه ﺧﻠﻔـﻲ را ﻧﺸـﺎن 
ﻣﻲدﻫﺪ.  
    ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟــــﻲ ارﺗﺒﺎﻃــــﻲ، ﺑﻮﺳﻴﻠــــﻪ اﺗﺴــﺎع ﻫﻤـــــﻪ 
ﺑﻄﻨﻬــﺎ و ﻓﻀـﺎي ﺳـﺎب آراﻛﻨﻮﺋﻴــﺪ در ﻗـﺎﻋﺪه ﻣﻐ ـــﺰ دﻳــﺪه 
ﻣﻲﺷﻮد.  
    اﺗﺴﺎع ﺑﻄﻨﻬــﺎي ﻃﺮﻓـﻲ و ﺑﻄـــﻦ ﺳـﻮم و وﺟــــﻮد ﻳــﻚ 
ﺑﻄــــﻦ ﭼ ـــﻬﺎرم ﺑــﺎ اﻧــﺪازه ﻃﺒﻴﻌـــــﻲ ﻳــﺎ ﻛــﻮﭼﻜﺘـــــﺮ 
ﻧﺸﺎندﻫﻨــــﺪه ﺗﻨﮕــــﻲ آﻛﻮداﻛ ـــﺖ ﻣﻲﺑﺎﺷــﺪ)٤، ٥، ٧و ٨(. در 




    ﻧﻮزاد دﺧـﺘﺮ، س ـ ن در ﺗ ـــﺎرﻳﺦ ٩/٨/٩٧ در ﺑﻴﻤﺎرﺳــﺘﺎن 
ﺷﻬﻴﺪ اﻛﺒﺮآﺑﺎدي ﻣﺘﻮﻟﺪ ﺷﺪ.  
    ﺑﺮاﺳـــﺎس PML ﻣـــﺎدر، ٩٣ ﻫﻔﺘـــﻪ و ﺑـــﺮ اﺳـــــﺎس 
ﺳﻮﻧﻮﮔﺮاﻓـــﻲ ٥٣ ﻫﻔﺘﻪ ﺑﻮد ﻛﻪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﺑﺮادﻳﻜﺎردي از ﻃﺮﻳﻖ 
ﺳﺰارﻳﻦ ﻣﺘﻮﻟﺪ ﮔﺮدﻳﺪ.  
    آﭘﮕﺎر دﻗﻴﻘﻪ اول و ﭘﻨﺠﻢ ﻧﻮزاد ﺑــﻪ ﺗﺮﺗﻴـﺐ ٧ و ٩ ﺑـﻮد ﻛـﻪ 
ﺑﻼﻓﺎﺻﻠﻪ دﭼﺎر آﭘﻨﻪ ﺷﺪ و ﭘﺲ از اﻧﺠﺎم ﻋﻤﻠﻴﺎت اﺣﻴــﺎ ﺗﻨﻔـﺲ 
ﻧﻮزاد ﺑﻬﺒﻮد ﻳﺎﻓﺖ.  
    ﻣﺎدر ﻧﻮزاد ٩٢ ﺳﺎﻟﻪ، ﺳـﺎﻟﻢ و ﺑﻴﻤـﺎر ﻓﺮزﻧـﺪ اول ﺧـﺎﻧﻮاده 
ﺑـﻮد. ﭘ ـــﺪر و ﻣــﺎدر ﺳﺎﻟـــــﻢ ﺑــﻮده و ﻧﺴــﺒﺖ ﻓﺎﻣﻴﻠـــــﻲ 
ﻧﺪاﺷﺘﻨــــﺪ.  
    ﻣﺎدر ﻧﻮزاد در زﻣﺎن ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ ﭘﺮهاﻛﻼﻣﭙﺴﻲ داﺷــﺖ و ﻗﺒـﻞ 
از ﺑﺎرداري و در ﺣﻴ ــﻦ ﺣـﺎﻣﻠﮕﻲ داروﻳـﻲ ﻣﺼـﺮف ﻧﻤﻲﻛـﺮد. 
ﻧﻮزاد ﭘﺲ از ﺗﻮﻟﺪ ﺑﻪ دﻧﺒﺎل اﻧﺠﺎم ﻋﻤﻠﻴﺎت اﺣﻴﺎ ﻫﻮﺷﻴﺎر ﺷﺪ و 
ﻣﺸﻜﻠﻲ ﻧﺪاﺷﺖ.  
    در ﻣﻌﺎﻳﻨـﻪ اوﻟﻴـﻪ، وزن ﻧـﻮزاد ٢ ﻛﻴﻠـــﻮﮔـــﺮم، ﻗــﺪ ٥/٥٤ 
ﺳـﺎﻧﺘﻴﻤﺘﺮ و دور ﺳـﺮ ٥/١٣ ﺳـﺎﻧﺘﻴﻤﺘﺮ ﺑـﻮد ﻛـﻪ ﺗﻤــﺎم اﻳــﻦ 
اﻧﺪازهﻫﺎ زﻳـﺮ ﭘﺮﺳـﻨﺘﺎﻳﻞ ٠١% ﻗـﺮار داﺷـﺘﻨﺪ. ﺑﻨـﺎﺑﺮاﻳﻦ ﻧـﻮزاد 
داراي ﺗـﺄﺧﻴﺮ رﺷـﺪ داﺧـﻞ رﺣﻤـﻲ ﺑـﻮده اﺳـﺖ)RGUI ﻏـﻴﺮ 
ﻗﺮﻳﻨﻪ(.  
    درﺟﻪ ﺣـــﺮارت ﻧﻮزاد ٧٣ درﺟــﻪ ﺳﺎﻧﺘﻴﮕــــﺮاد، ﺿﺮﺑـﺎن 
ﻗﻠﺐ ٠٢١ ﺿﺮﺑﺎن در دﻗﻴﻘــ ـــﻪ، ﺗﻨﻔــــﺲ ﭘـــﺲ از اﺣﻴــﺎ ٠٤ 
ﺗﻨﻔﺲ در دﻗﻴﻘــــﻪ و ﻓﺸـﺎر ﺧـﻮن ٠٦ ﻣﻴﻠﻲﻟﻴﺘــــﺮ ﺟﻴـﻮه ﺑـﺎ 
روش ﻓﻼﺷﻴﻨــــﮓ ﺑـﻮد. در ﻣﻌﺎﻳﻨــــﻪ ﻋﻤﻮﻣـﻲ، ﻣﺨﺘﺼــﺮي 
ﺑﻲﺣﺎل ﺑﻮد.  
    ﺳﺮ ﻧﻮرﻣﻮﺳﻔﺎل ﺑﻮد و در ﮔﻮش و ﺣﻠـﻖ و ﺑﻴﻨـﻲ و ﭼﺸـﻢ 
ﻣﺸﻜﻠﻲ ﻧﺪاﺷﺖ.  
ﮔﺰارش ﻳﻚ ﻣﻮرد ﺳﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛﺮ در ﻳﻚ ﻧﻮزاد                                                                                                    دﻛﺘﺮ ﻧﺴﺘﺮن ﺧﺴﺮوي  
١٤ﺳﺎل ﻧﻬﻢ/ ﺷﻤﺎره ٨٢/ ﺑﻬﺎر١٨٣١                                                                                          ﻣﺠﻠﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ اﻳﺮان                     
    ﺳﻤﻊ ﻗﻠﺐ و رﻳﻪ ﻃﺒﻴﻌﻲ ﺑﻮد. ﺷــﻜﻢ ﻧـﺮم و اورﮔﺎﻧﻮﻣﮕـﺎﻟﻲ 
ﻧﺪاﺷﺖ. ﻣﻌﺎﻳﻨﻪ ﺳﺎﻳﺮ اﻧﺪاﻣﻬﺎ ﻃﺒﻴﻌﻲ ﺑﻮد.  
    درﺳﻮﻧﻮﮔﺮاﻓﻲ ﻗﺒﻞ از ﺗﻮﻟﺪ ﻛﻪ در ﻃﻲ ﺑﺎرداري ﻣﺎدر اﻧﺠﺎم 
ﺷـﺪه ﺑـﻮد، ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟــــﻲ ﻣﺘﻮﺳـــﻂ ﺑـﺎ ﻧﺴـﺒﺖ ﮔﺮﻓﺘـﺎري 
ﺗﻘﺮﻳﺒـًﺎ ٠٥% ﺑﻄﻨـﻬﺎي ﻣﻐـﺰي و ﻏﺎﻟــــﺐ ﺑـﻮدن ﺑﻄــﻦ ﺳــﻮم 
ﻫﻤــــﺮاه ﺑﺎ ﺿﺎﻳﻌــﻪ ﻛﻴﺴﺘﻴـــﻚ ﺣﻔﺮه ﺧﻠﻔــﻲ )دﻳﻼﺗﺎﺳـﻴﻮن 
ﺳﻴﺘﺴﺮن ﻣﺎﮔﻨﺎ(، ﻋﺪم روﻳـــﺖ ورﻣﻴـــﺲ ﻣﺨﭽﻪ اﺣﺘﻤـﺎﻻﹰ ﺑـﻪ 
ﻋﻠﺖ آژﻧﺰي ﻳﺎ ﻫﻴﭙﻮﭘﻼزي آن ﻣﺸﺎﻫــﺪه ﮔﺮدﻳﺪه ﺑ ــﻮد ﻛـﻪ ﺑـﻪ 
ﻋﻠـﺖ ﻫﻴﺪروﺳـﻔﺎﻟﻲ ﻫﻤـﺮاه ﺑـﺎ آژﻧـﺰي ورﻣﻴـــــﺲ و ﺑـﺪون 
روﻳﺖ ﺷﺪن ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم، اﻧﺠــﺎم TCاﺳـﻜﻦ ﺗﻮﺻﻴــــﻪ ﺷـﺪه 
ﺑﻮد.      
    ﭘـــﺲ از ﺗﻮﻟﺪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﺑﻲﺣﺎﻟـ ـــﻲ، ﻧـﻮزاد ﺑﺴﺘــــﺮي و از 
ﻧﻈﺮ وﺟﻮد ﺳﭙﺘﻲﺳ ــﻤﻲ ﺑﺮرﺳـﻲ ﺷـﺪ. در آزﻣﺎﻳﺸـﺎت اﻧﺠـﺎم 
ﺷﺪه ﻗﻨﺪ ٣١ ﻣﻴﻠﻲﮔﺮم و ﻛﻠﺴﻴﻢ ٥/٧ ﻣﻴﻠﻲﮔﺮم درﺻﺪ ﺑﻮد.  
    ﺳﺎﻳﺮ آزﻣﺎﻳﺸﺎت ﻣﺜﻞ اوره و اﻟﻜﺘﺮوﻟﻴﺘﻬﺎي ﺳﺮم ﻃﺒﻴﻌـﻲ و 
ﻛﺸﺖ ﺧﻮن و FSC ﻣﻨﻔﻲ ﺑﻮد.  
    رادﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﻗﻔﺴـﻪ ﺳﻴﻨـــﻪ ﻃﺒﻴﻌــــﻲ ﮔـﺰارش ﮔﺮدﻳــــﺪ. 
ﻗﻨﺪ ﺧﻮن ﻧـﻮزاد ﺑـﺎ ﻣﺤﻠـﻮل ﻗﻨــــﺪي ٠١% و ﻛﻠﺴﻴـــﻢ ﻧـﻮزاد 
ﭘــﺲ از درﻣﺎن ﺑﺎ ﮔﻠﻮﻛﻮﻧﺎت ﻛﻠﺴﻴـــﻢ٠١% ﺑﻪ ﻣـﻴﺰان ﻃﺒﻴﻌـﻲ 
رﺳﻴﺪ.  
    در ﻛﺸـﺖ ادرار آﻧﺘﺮوﺑـﺎﻛﺘﺮ ﺣﺴـــﺎس ﺑــﻪ آﻣﻴﻜﺎﺳــﻴﻦ و 
ﺳﻔﺎﻟﻮﺳﭙﻮرﻳﻦﻫﺎي ﻧﺴﻞ ﺳﻮم رﺷﺪ ﻛﺮد ﻛﻪ ﺑﺎ درﻣﺎن ﺑ ــﻬﺒﻮد 
ﻳﺎﻓﺖ.  
    ﺳﻮﻧﻮﮔﺮاﻓــﻲ ﻛﻠﻴﻪ و ﻣﺠﺎري ادرار ﻃﺒﻴﻌــﻲ ﺑ ــﻮد. ﭘــــﺲ 
از ﺑﻬﺒﻮدي ﺣﺎل ﻋﻤﻮﻣـــﻲ ﻧﻮزاد، TCاﺳﻜـــﻦ ﻣﻐـ ـــﺰ اﻧﺠـﺎم 
ﺷـﺪ ﻛـﻪ ﻫﻴﭙ ـــﻮﭘــﻼزي ورﻣﻴـــــﺲ ﻣﺨﭽــﻪ و ﺑــﺎزﺑﻮدن و 
دﻳﻼﺗﺎﺳـﻴﻮن ﻛﻴﺴﺘﻴــــﻚ ﺑﻄـﻦ ﭼـﻬﺎرم، ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟــ ــــﻲ و 
اﺧﺘـﻼل ﺗﻜﺎﻣﻠـــﻲ در ﺑﺎﻓــــﺖ ﺳﻔﻴــــﺪ و ﺧﺎﻛﺴـﺘﺮي ﻣﻐ ـــﺰ 
ﮔﺰارش ﮔﺮدﻳﺪ ﻛﻪ ﺑﺮاﺳﺎس آﻧــﻬﺎ ﺳـﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛـﺮ ﻣﻄـﺮح 
ﺷﺪ.  
    ﭘﺲ از ﻣﺸﺎوره ﺑﺎ ﻣﺘﺨﺼــﺺ ﺟﺮاح ﻣﻐ ــﺰ و اﻋﺼـﺎب ﺑـﻪ 
دﻟﻴـﻞ ﻋ ــﺪم وﺟـﻮد ﻫﻴـﺪروﺳﻔﺎﻟـــﻲ و ﺑﺎﻻﻧﺒـــﻮدن ﻓﺸــــﺎر 
داﺧﻞ ﻣﻐﺰي ﻗﺮار ﺑﺮ آن ﺷﺪ ﻛﻪ ﺑﻄﻮر ﻣﺮﺗ ــﺐ ﻧـﻮزاد ﭘﻴﮕـﻴﺮي 
ﺷﻮد.  
    ﻧﻮزاد ﭘـﺲ از ٥١ روز ﺑﺴـﺘﺮي، ﺑـﺎ ﺣـﺎل ﻋﻤﻮﻣـﻲ ﺧــﻮب 
ﻣﺮﺧﺺ ﮔﺮدﻳﺪ و ﺗﻮﺻﻴ ــﻪ ﺷـﺪ ﺟـﻬﺖ ﭘﻴﮕـﻴﺮي ﺑـﻪ درﻣﺎﻧﮕـﺎه 
ﻣﺮاﺟﻌﻪ ﻧﻤﺎﻳﺪ.  
 
ﺑﺤﺚ 
    ﺳﻨــﺪرم دﻧﺪيواﻛــﺮ در ﺳــﺎل ٤١٩١ ﺗﻮﺳـــﻂ ydnaD، 
nafkcalb ﺗﻮﺻﻴﻒ ﮔﺮدﻳﺪ)١(.  
    اﻳﻦ ﺳﻨﺪرم ﺑﻮﺳﻴﻠﻪ ﻳﻚ ﺗﺮﻳﺎد ﻣﺸﺨﺺ ﻣﻲﺷﻮد ﻛﻪ ﺷــﺎﻣﻞ 
آژﻧﺰي ﻛﺎﻣﻞ ﻳﺎ ﻧﺴـﺒﻲ ورﻣﻴــــﺲ ﻣﺨﭽـﻪ، اﺗﺴـﺎع ﻛﻴﺴﺘﻴــﻚ 
ﺑﻄــــﻦ ﭼـﻬﺎرم و ﺑـﺰرﮔـــﻲ ﺣﻔـﺮه ﺧﻠﻔــﻲ ﺑـﺎ ﺟﺎﺑﺠﺎﻳـ ــــﻲ 
ﺳﻴﻨﻮس ﺗﺮاﻧﺴـﻮرس، ﺗﻨﺘﻮرﻳـﻮم و ralucrot ﺑـﻪ ﻃـﺮف ﺑـﺎﻻ 
ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ.  
    ﻣﻬﻤﺘﺮﻳـــﻦ ﻧﺎﻫﻨﺠ ــﺎري در اﻳـﻦ ﺳﻨــــﺪرم وﺟـﻮد اﺗﺴـﺎع 
وﺳﻴــــﻊ ﺑﻄـﻦ ﭼـﻬﺎرم ﻣﻲﺑﺎﺷـــﺪ ﻛـﻪ ﺑـﻪ ﺻـﻮرت ﻛﻴﺴ ــﺖ 
درآﻣـﺪه و ﺳـﻘﻒ آن ﺗﻮﺳــــﻂ ﻳـﻚ ﻏﺸ ـــﺎي ﻧــﻮروﮔﻠﻴــﺎل 
ﻋﺮوﻗـــﻲ ﭘﻮﺷﻴﺪه ﻣﻲﺷﻮد.  
    اﻳﻦ ﻛﻴﺴـــﺖ ﺑﻪ ﻃﺮف ﭘﺎﻳﻴـــﻦ ﺑﻪ ﺣــﺎﻟﺖ ﻓﺘـــــﻖ ﺟﺎﺑﺠـﺎ 
ﺷﺪه و ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻓﺸــــﺎر ﺳﺒــــﺐ ﺟـﺪا ﺷــــﺪن ﻧﻴﻤﻜﺮهﻫـﺎي 
ﺧﻠﻔــــﻲ ﻣﺨﭽـﻪ و ﺟﺎﺑﺠﺎﻳــــﻲ آﻧـﻬﺎ ﺑـﻪ ﻃﺮﻓﻴــــﻦ و ﺟﻠ ـــﻮ 
ﻣﻲﮔﺮدد)٣، ٤و ٥(.  
    ورﻣﻴﺲ و ﺷـﺒﻜﻪ ﻛﻮروﺋﻴـﺪ ﺑـﻪ ﺻـﻮرت ﺧﻄـﻲ )ﺑـﻪ ﻋﻠـﺖ 
آژﻧﺰي( ﻣﻲﺑﺎﺷﻨﺪ. ﺗﺸﻜﻴﻞ ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم اﻏﻠﺐ ﺑ ــﻪ ﻋﻠـﺖ وﺟـﻮد 
ﻣﺎﻣﺒﺮاﻧﻬﺎ ﻣﺘﻮﻗﻒ ﺷﺪه ﻳﺎ آژﻧﺰي ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم وﺟﻮد دارد.  
    ﻳﻚ ﻧﻮع از اﻳﻦ ﺳـﻨﺪرم ﻛـﻪ از اﻧـﻮاع ﻛﻼﺳـﻴﻚ دﻧﺪيواﻛـﺮ 
ﺷﺎﻳﻌﺘﺮ ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ، اﺗﺴﺎع ﻛﻴﺴﺘﻴﻚ ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم و ﻫﻴﭙ ــﻮﭘـﻼزي 
ورﻣﻴـــﺲ ﻣﺨﭽﻪ، ﺑﺪون ﺑـﺰرﮔـﻲ ﺣﻔـﺮه ﺧﻠﻔـــﻲ اﺳـﺖ. اﻳـﻦ 
ﺗــﻮرم          ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳــﻬﺎي ﺣﻔــﺮه ﺧﻠﻔـــــﻲ را ﺷﺎﻣـــــﻞ 
ﻣﻲﺷﻮد)١، ٢و ٥(.  
    ﺗﻘﺮﻳﺒﺎﹰ ٠٩% ﺑﻴﻤﺎران ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟﻲ دارﻧﺪ)٣(. ﻋﻼﺋـﻢ ﻛﻠﻴﻨﻴﻜـﻲ 
ﻛــﻪ ﻣﻤﻜــﻦ اﺳــﺖ در ﻧــﻮزادان ﻣﺸــﺎﻫﺪه ﺷــﻮد ﺷ ـــﺎﻣﻞ، 
ﻣﺎﻛﺮوزوﻣﻲ، ﻫﻴﭙﻮﺗﺮﻣﻲ، اﺳﺘﻔﺮاغ، ﺳﻔﺘﻲ اﻧﺪاﻣﻬﺎ، ﺗﺸﻨﺞ، ﻓﻠﺞ و 
ﻋﺼﺐ ﻫﻔﺘﻢ اﺳﺖ.  
    ﺗﻌـﺪادي از ﻧـﻮزادان آﻧﻮﻣﺎﻟﻴـﻬﺎي دﻳﮕـﺮي ﻫﻤـﺮاه ﺑـﺎ اﻳــﻦ 
ﺳﻨﺪرم دارﻧﺪ ﻛﻪ ﺷﺎﻣﻞ آژﻧـﺰي ورﻣﻴـﺲ ﻣﺨﭽـﻪ، ﻛـﻮرﭘـﻮس 
١
٣
ﮔﺰارش ﻳﻚ ﻣﻮرد ﺳﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛﺮ در ﻳﻚ ﻧﻮزاد                                                                                                    دﻛﺘﺮ ﻧﺴﺘﺮن ﺧﺴﺮوي 
٢٤      ﻣﺠﻠﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ اﻳﺮان                                                                                             ﺳﺎل ﻧﻬﻢ/ ﺷﻤﺎره٨٢/ ﺑﻬﺎر ١٨٣١   
ﻛـﺎﻟﻮزوم، اﻧﺴﻔﺎﻟﻮﺳـﻞ اوﻛﺴـﻲﭘـﻮت، آﻧﮋﻳﻮﻣــﺎي ﺻــﻮرت، 
ﺷﻜﺎف ﻛﺎم در ﺧﻂ وﺳﻂ و ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳ ــﻬﺎي ﻗﻠﺒـﻲ ـ ﻋﺮوﻗـﻲ و 
ﻛﻠﻴﻪ ﻛﻴﺴﺘﻴﻚ، ﭘﻠﻲداﻛﺘﻴﻠﻲ، ﻣﻨﻨﮕﻮﺳــﻞ، ﻫﻤﺎﻧﮋﻳﻮﻣـﻬﺎي ﺑـﺰرگ 
ﺻﻮرﺗﻲ و ﮔﺮدﻧﻲ ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ)١، ٢و ٦(.  
    اﻏﻠـﺐ ﻫﻴﺪروﺳـﻔﺎﻟﻲ در زﻣـﺎن ﺗﻮﻟـﺪ وﺟـﻮد ﻧــﺪارد، در ٣ 
ﻣـﺎﻫﮕﻲ ﻇـﺎﻫﺮ ﺷـﺪه و در ٠٨% ﻣـﻮارد در ١ ﺳ ـــﺎﻟﮕﻲ ﺛــﺎﺑﺖ 
ﻣﻲﺷﻮد)١و ٢(.  
    در ﺑﻌﻀﻲ ﻣﻮارد ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟـــﻲ ﭘﻴﺸﺮﻓـــ ـــﺖ ﻧﻤﻲﻛﻨـﺪ و 
اﻳﻦ ﺷﺮاﻳﻂ ﺑﺪون ﻋﻼﻣﺖ در ﻃﻮل زﻧ ــﺪﮔــــﻲ ﺑـﺎﻗﻲ ﻣﻲﻣـﺎﻧﺪ. 
ﻣﻤﻜﻦ اﺳـــﺖ ﻋﻼوه ﺑــــﺮ ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟــــــﻲ، رﻧﮓ ﭘﺮﻳﺪﮔﻲ، 
آﺗﺎﻛﺴـــــــﻲ، ﺗﻨﻔــــــــﺲ ﻏﻴﺮﻃﺒﻴﻌـــــــﻲ، ﺗﺸﻨــ ــــــﺞ و 
اوﻛﺴــﻲﭘـــــﻮت ﺑﺮﺟﺴﺘـــــﻪ وﺟــﻮد داﺷﺘــــــﻪ ﺑﺎﺷ ـــﺪ. 
ﻋﻘــﺐﻣﺎﻧﺪﮔـــﻲ ذﻫﻨﻲ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬﺎي ﻣﻐ ــﺰي در اﻳﻨـﻬﺎ 
ﺷﺎﻳﻊ اﺳﺖ)١، ٢و ٩(.  
    در ﻳﻚ ﺳﺮي از ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت ﻣ ــﻮاردي از ﺳـﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛـﺮ 
ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ ﻧﺎرﺳﺎﻳﻲ و اﺧﺘ ــﻼل ﻫﻮرﻣـﻮن رﺷـﺪ وﺟـﻮد داﺷـﺘﻪ 
اﺳﺖ)٠١(.  
    ﺗﺸﺨﻴﺺ ﻗﺒﻞ از ﺗﻮﻟﺪ ﺑﻮﺳﻴﻠﻪ ﺳــﻮﻧﻮﮔﺮاﻓـﻲ TC اﺳـﻜﻦ و 
IRM ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ ﻛ ــﻪ اﺗﺴـﺎع ﻛﻴﺴـﺘﻴﻚ ﺑﻄﻨـﻲ، ﻫﻴﺪروﺳـﻔﺎﻟﻲ و 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬﺎي ﻫﻤﺮاه دﻳﮕـﺮ ﻣﺜـﻞ ﻧﺎﻫﻨﺠـﺎري iroihc-dlonrA، 
اﺳﭙﻴﻨﺎﺑﻴﻔﻴﺪا و ﺗﻨﮕﻲ آﻛﻮداﻛﺖ و ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬﺎي دﻳﮕـﺮ را ﻧﺸـﺎن 
ﻣﻲدﻫﺪ)٢و ٦(.  
    ﺗﺸـﺨﻴﺺ ﺑﻌـﺪ از ﺗﻮﻟـﺪ ﺑﻮﺳـﻴﻠﻪ ﺳ ـــﻮﻧﻮﮔﺮاﻓــﻲ و IRM 
ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ ﻛﻪ اﺗﺴﺎع ﺑﻄﻦ ﭼﻬﺎرم و ﺑﺰرﮔﻲ ﺣﻔﺮه ﺧﻠﻔﻲ را ﻧﺸﺎن 
ﻣﻲدﻫﺪ)١، ٢، ٣و ٧(.  
    ﻫﻴﺪروﺳـﻔﺎﻟﻲ ارﺗﺒـﺎﻃﻲ ﺑﻮﺳﻴﻠــــﻪ اﺗﺴـﺎع ﻫﻤـﻪ ﺑﻄﻨــﻬﺎ و 
ﻓﻀﺎي ﺳﺎب آراﻛﻨﻮﺋﻴـــﺪ در ﻗﺎﻋﺪه ﻣﻐﺰ دﻳﺪه ﻣﻲﺷﻮد)٤و ٥(.  
    اﺗﺴـﺎع ﺑﻄﻨﻬــ ـــﺎي ﻃﺮﻓــــﻲ و ﺑﻄــــﻦ ﺳـﻮم و وﺟـــﻮد 
ﻳـــﻚ ﺑﻄــــﻦ ﭼﻬـــــﺎرم ﺑــﺎ اﻧــــــﺪازه ﻃﺒﻴﻌـــــﻲ ﻳـــــﺎ 
ﻛــﻮﭼﻜﺘـــــﺮ ﻧﺸـــﺎندﻫﻨــ ـــــﺪه ﺗﻨﮕــــــﻲ آﻛﻮداﻛــــــﺖ 
ﻣﻲﺑﺎﺷـــﺪ)١، ٢، ٦و ٧(.  
    در ﻣﻮاردي ﺳ ــﻨﺪرم دﻧﺪيواﻛـﺮ ﺑﻄـﻮر ﻓﺎﻣﻴﻠﻴـﺎل ﮔـﺰارش 
ﺷﺪه اﺳ ــﺖ ﻛـﻪ در ﻳـﻚ ﺧـﺎﻧﻮاده ٣ ﻓﺮزﻧـﺪ ﮔﺮﻓﺘـﺎر ﺑﻮدهاﻧـﺪ. 
ﻣﻄﺎﻟﻌﺎت ﻧﺸﺎن دادهاﻧﺪ ﻛﻪ اﻧﺘﻘﺎل اﻳﻦ ﻣﻮارد ﻧﺎدر ﻓﺎﻣﻴﻠﻴﺎل، ﺑ ـﻪ 
ﺻﻮرت اﺗﻮزوﻣﺎل ﻣﻐﻠﻮب و ﻳﺎ dekniL-X ﻣﻐﻠ ــﻮب ﺻـﻮرت 
ﻣﻲﮔﻴﺮد)٦(.  
    در ﺻﻮرﺗﻴﻜــــﻪ ﻫﻴﺪروﺳﻔﺎﻟـــﻲ در ﺟﻨﻴــ ـــﻦ، ﻫﻤـــــﺮاه 
ﺑــــﺎ اﻧﺴــــــــﺪاد در ﻣﺴﻴـــــــﺮ ﺟﺮﻳــــﺎن FSC، ﻳ ــــــﺎ 
ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬـــــــﺎي دﻳﮕﺮي ﻣﺜــــﻞ اﺳﭙﻴﻨﺎﺑﻴﻔﻴــــﺪا و اﺧﺘـﻼل 
در iraihc-dlonrA ﺑﺎﺷــﺪ، درﻣـﺎن ﺟﺮاﺣـﻲ داﺧـﻞ رﺣﻤــﻲ 
اﺳﺖ ﻛ ــﻪ ﺑـﻬﺘﺮ اﺳـــﺖ ﻗﺒـﻞ از ﻫﻔﺘـﻪ ٢٣ ﺟﻨﻴﻨــــﻲ ﺻـﻮرت 
ﮔﻴﺮد)١، ٢، ٦و ٧(. ﻣـﻴﺰان ﻣـﺮگ و ﻣـﻴﺮ در اﻳـﻦ روش ٠٢-٥١% 
ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ.  
    ﺑﺮرﺳﻲ ﺳﺮﻳﺎل ﺳﻮﻧﻮﮔﺮاﻓﻴـــﻚ ﭘﺲ از اﻧﺠـﺎم ﺟﺮاﺣــــﻲ 
داﺧﻞ رﺣﻤﻲ، ﺗﻮﻗﻒ ﭘﻴﺸﺮﻓﺖ و ﺑﺰرﮔـﻲ ﺑﻄﻨـﻬﺎ را ﻧﺸـﺎن داده 
اﺳﺖ.  
    درﻣـﺎن ﭘـﺲ از ﺗﻮﻟـﺪ ssapyb laenotirepolucirtneV 
ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ)١و ٢(.  
    ﻫﻤﺮاه ﺑﻮدن ﺳﻨـ ـــﺪرم دﻧﺪيواﻛـﺮ ﺑـﺎ ﺳـﺎﻳﺮ ﻧﺎﻫﻨﺠﺎرﻳﻬــﺎ 
ﺳﺒﺐ ﺑﺪﺗﺮ ﺷﺪن ﭘﻴﺶآﮔـﻬﻲ ﺑﻴﻤـﺎري ﻣـﻲﮔـﺮدد. در ﺻـﻮرت 
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NEONATAL DANDY-WALKER SYNDROME A CASE REPORT
                               I
N.Khosravi, MD
ABSTRACT
    Dandy-Walker syndrom was described by blackfan, dandy in 1914. Dandy-Walker syndrome is
characterized by a triad of complete or partial agenesis of the cerebellar vermis, cystic dilatation of the
forth ventricle and enlarged posterior fossa with upward displacement of the transvers sinus, tentorium
and torcular. The most striking abnormality is the presence of a huge dilated forth ventricle which acts as a
cyst and is roofed by a neuroglial-vascular membrane lined with epandyma. This cyst herniates caudally
and separates the cerebellar anteriorly and choroid plexus are rudimentary the formation of the fourth
ventricle are often occluded by membranes or are atretic. A varient form, in which is cystic dilatation of
the fourth ventricle and hypoplasia of the cerebellar vermis without enlargement of the posterior fossa is
more common than the classic Dandy-Walker malformation and account for one-third of posterior fossa
malformations. Hydrocephalus is precent in 90% of patients. Some of the patients have other
malformations associated with this syndrome include, Occipital Encephalocel, facial angioma, midline
cleft palate, cardiovascular malformations and polycystic kidney. Hydrocephalus is not presen at birth. It
often appears by 3 months of age. In some instance, hydrocephalus fails to develop and this condition
remains Asymptomatic throughout life. Prenatal diagnosis with ultrasonography and Postnatal diagnosis
with CT scan and MRI in progressive hydrocephalus Treatment is surgical. Befor birth in 10 embrio,
dandy walker syndrome was diagnosed with ultrasound, that after delivery, diagnosed and confirmed in
eight cases. Two siblings with Dandy-Walker syndrome presented in a family that their parents were
turkish. The first case was male and 3th child of this family was died in 5 months. The second case, was
female and 5th child was died in 1 years old. This study is a case report of Dandy-Walker syndrome in a
newborn.
Key Words:      1) Dandy-Walker syndrome         2) Hydrocephalus         3) Vermis Aplasia
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